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Introduction.– Le travail collaboratif de plusieurs centres de référence de
maladies neuromusculaires (Reims, Créteil, Lille, Angers, Nantes, Nancy,
Paris, Garches, Nice) a permis de développer un nouvel outil de mesures
spécifiques rapportées par les personnes atteintes de maladies neuromusculaires
d’origine génétique à prédominance motrice.
Matériels et méthodes.– Une première étape a permis de construire une banque
d’items suite à cinq focus groupes parmi les patients à différents stades
fonctionnels de la maladie (n = 41) puis une étude d’acceptation et de faisabilité
des items (n = 56). Une deuxième phase a testé la banque des 69 items retenus à
127 patients afin de construire la structure et de calibrer la métrique du
questionnaire Qol-NMDv1.0 (analyses factorielle et de théorie de réponse aux
items).
Résultats.–Les analyses factorielles et l’application des données à un modèle de
réponses aux items ont permis de construire un questionnaire dit version 1.0 à
trois dimensions de 26 items au total.
Discussion.– Le développement de Qol-NMD vise à disposer de mesures
spécifiques rapportées par les personnes atteintes de maladies neuromuscu-
laires. Qol-NMD V1.0 est maintenant structuré et permet le calcul d’un score de
recherche (IRT) ou clinique (analyses factorielles). Il est composé de 26 items
regroupés en trois dimensions : impact des symptômes corporels (neuf items),
perception de soi (huit items), activités et participation (neuf items). Une
dimension optionnelle pour les personnes ventilées nécessite des inclusions
supplémentaires avant une consolidation de sa structure et de sa métrique.
Conclusion.– Ce nouvel outil Qol-NMDV1.0 sera comparé à l’InoQol et
poursuit sa validation psychométrique finale auprès d’un nouvel échantillon de
personnes atteintes de MNM : phase III du projet.
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Introduction.– Les interventions de médecine physique et de réadaptation sont
globales et multiples. Les mesures de qualité de vie sont multicomposites et
s’intéressent au point de vue subjectif du patient. Ces mesures sont nécessaires à
l’individualisation de la prise en charge, et à l’évaluation de l’effet d’une
intervention. Parmi les échelles génériques, le SF-36 a montré des qualités
psychométriques satisfaisantes chez les patients atteints de maladie neuro-
musculaire. Cependant, Bank et al. ont montré une inadaptation de la structure
des scores composites, et Boyer et al. un effet plafond dans les dimensions
physiques. Enfin l’anxiété et la dépression ne sont pas prise en compte dans
l’outil SF36. L’objectif de notre étude est de vérifier les propriétés
psychométriques du profil de santé de Duke (DHP), choisi pour son
acceptabilité et ses dimensions spécifiques d’anxiété et de dépression, au sein
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des patients atteints de maladie neuromusculaire lentement progressive à
prédominance motrice.
Patientss et méthode.– Inclusions consécutives de patients neuromusculaires
consultant dans les centres de référence de Reims, Dijon et Besançon de 2004 à
2007. Administration du DHP à deux reprises, à 15 jours d’intervalle. Collecte
des données socio-démographiques. Analyses statistiques à l’aide du logiciel
SAS 9.3.
Résultats.– Cent trente-neuf patients ont été inclus. L’acceptabilité du DHP est
excellente avec un taux de remplissage proche de 100 %. La recherche d’effet
plancher et plafond montre une inadaptation de la dimension incapacité dans
cette population (82 % des réponses dans le score plancher). La fiabilité du DHP
est bonne avec une cohérence interne correcte (Cronbach entre 0,53 et 0,73),
hormis pour la dimension santé sociale (0,40), et une reproductibilité
satisfaisante (ICC entre 0,59 et 0,83). La validité concurrente avec le SF-
36 est bonne. Enfin les dimensions anxiété et dépression possèdent des
propriétés discriminantes satisfaisantes permettant de distinguer les personnes
avec un score de Barthel inférieur ou supérieur à 40.
Discussion.– Le DHP est adapté et valide pour des patients atteints de maladie
neuromusculaire, avec des réserves sur les dimensions de santé sociale et
d’incapacité. Les dimensions anxiété et dépression ont un intérêt tout particulier
et il sera intéressant de les comparer à l’échelle HADS.
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Objectifs.– Alors que la rééducation est proposé depuis longtemps pour
améliorer l’équilibre chez les patients atteints d’une neuropathie mixte
sensitivo-motrice, aucune étude n’a été effectuée pour caractériser la
neuropathie sensitive pure et son amélioration à la suite d’un programme de
rééducation spécifique.
Patients et méthode.– Un programme de rééducation incluant des stimulations
sensorielles du pied, de l’équilibre et de la marche avec une vision limitée a été
suivie par 30 patients atteints de neuropathie ataxique, afin de stimuler la
compensation multi-sensorielle dans une étude contrôlée. Le degré d’ataxie a
été évalué par un score pallesthésique. L’évaluation des patients et les sujets
sains a été réalisée avec des tests cliniques (Berg Balance Scale, Functional
Reach Test et Timed up and Go test) et des tests instrumentaux pour l’équilibre
(plateforme de force) et la marche (Locometre).
Résultats.– Tous les patients présentaient des déficiences dans les paramètres de
l’équilibre et de la marche par rapport aux valeurs du groupe témoin. Un score
pallesthésique élevé était corrélé avec une instabilité accrue en position debout
avec les yeux ouverts sur une surface dure. À la fin du programme de
rééducation, des changements significatifs ont été observés dans le contrôle de
l’équilibre évalué à l’aide des trois tests cliniques (test de Wilcoxon, p < 0,001).
Une tendance à la réduction du signe de Romberg a été remarquée alors que des
gains limités ont été observés dans les autres paramètres de l’équilibre et de la
marche. L’âge induisait quelques limitations dans les paramètres de l’équilibre
et de la marche, mais n’a eu aucun effet sur les résultats de la rééducation.
Discussion.– Ces résultats montrent que les patients ataxiques sont perturbés
dans la régulation de l’équilibre et de la marche, mais peuvent améliorer leurs
paramètres cliniques après une rééducation basée sur une approche multi-
sensorielle. Ce travail confirme que la rééducation de l’équilibre et de la marche
doit être recommandée dans l’approche non pharmacologique de la neuropathie
ataxique avec un effet positif à court terme sur les paramètres d’équilibre
dynamique, sans limitation due à l’âge ou au degré de déficit sensitif.
Pour en savoir plus
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Objectif .– La dystrophie musculaire fascio-scapulo-humérale (FSH) est la
troisième myopathie héréditaire en terme de fréquence. Une des plaintes des
patients est le trouble de la marche et de l’équilibre pour lequel se pose la
question de la rééducation.
L’objectif de cette étude est d’évaluer les effets d’un programme de rééducation
en termes d’équilibre, de marche et de force musculaire sur des patients atteints
de myopathie FSH.
Patients, matériel et méthode.– C’est une analyse rétrospective de patients
atteints de FSH ayant bénéficié d’un programme de rééducation en hôpital de
jour (Rothschild, Paris) entre 2010 et 2013. Chaque patient a bénéficié de
20 séances alternant deux et trois demi-journées par semaine avec de la
kinésithérapie (renforcement musculaire, équilibre sur plateau instable,
endurance), balnéothérapie et ergothérapie. L’évaluation des performances
se fait sur des critères cliniques (BBS, FRT, TUG) et instrumentaux des
paramètres d’équilibre sur plateforme stabilométrique, de la marche
(Locomètre1) et de la force musculaire des muscles stabilisateurs des genoux
en isocinétisme en mode concentrique à 608 par seconde avant et après la
rééducation.
Résultats.– Vingt-quatre patients (neuf femmes et 15 hommes âgés de 21 à
70 ans) atteints de myopathie FSH ont été inclus dans l’étude. Après
rééducation, on observe une amélioration significative des paramètres de
l’équilibre clinique : BBS (51,7 à 54,3 p = 0,001), FRT (17,9 à 24,7 cm
p < 0,0001), TUG (9,5 à 7,9 s p < 0,0001) ; de la vitesse de marche spontanée
(3,14 à 3,43 km/h p = 0,015) et de la force musculaire (quadriceps
minimum + 29,7 %, ischiojambiers minimum + 28,8 % et dominant +6 %,
p < 0,05).
Aucun gain n’est observé pour les paramètres stabilométrique, la vitesse de
marche rapide et la force musculaire du quadriceps dominant.
Conclusion.– Une rééducation intensive chez des patients atteints de myopathie
FSH améliore une partie des paramètres de marche et d’équilibre. Les
perspectives de cette étude seraient d’évaluer le maintien à moyen terme des
capacités acquises ainsi que l’efficacité de la rééducation sur la fréquence des
chutes.
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